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Ozet

Amag: Konjenital diyafragma hernisi (KDH), diyafragmanin gelisimsel kusuru olup nadir goriilmektedir. Batin i¢i organlarin gégiis bosluguna fitiklagmasi
sonucu gelisen akciger hipoplazisinin siddeti, hastalarin prognozunda temel etkendir. Biz bu ¢aligmamizda, son 10 yillik siiregte KDH vakalarimizla ilgili
deneyimimizi ve mortalite ile ilgili faktdrleri degerlendirmeyi amagladik.

Gereg ve Yontemler: Ocak 2012-Aralik 2021 tarihleri arasinda KDH tanist ile yatirilan hastalari retrospektif olarak inceledik. Hastalarin demografik 6zel-
likleri ile klinik izlem bilgilerini degerlendirip, mortalite tizerinde etkili olan faktorleri inceledik.

Bulgular: Toplam 37 KDH’li hastamizdan, 22’sinin exitus oldugunu tespit ettik. 19 hastamiz bagka merkezlerde dogup, tarafimiza sevk edilmisti. Ayrica
19 hastamizin prenatal tanisi yoktu. Hastalardan 12’si opere edilmeden ilk saatlerde exitus oldu. Exitus olan grupta ek anomali orani [n=13 (%59.1), n=1
(%6.7) sirastyla (p=0.002)] istatiksel olarak daha fazlaydi. Opere edilen 25 hastamizdan 15’i taburcu edildi. Opere edilenlerden exitus olan grupta, pulmoner
hipertansiyon gelisen hasta sayis1 [n=9 (%90), n=4 (%26.7) sirastyla (p=0.005)] istatiksel olarak daha fazlaydu.

Sonuglar: Pulmoner hipertansiyon ve ek anomali KDH hastalarinda mortalite ile iliskilidir. Bu hastalarin dogumlarinin uygun merkezde olmasi ve dene-
yimli ekiplerce takip ve tedavilerinin yapilmasi da 6nemlidir.

Anahtar Kelimeler: Konjenital diyafragma hernisi, Pulmoner hipertansiyon, Yenidogan

Abstract

Objective: Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a developmental defect of the diaphragm and is rarely seen. The severity of lung hypoplasia, which
develops as a result of herniation of abdominal organs into the chest cavity, is the main factor in the prognosis of patients. In this study, we aimed to evaluate
our last10-year experience of CDH cases and mortality-related factors.

Materials and Methods: We retrospectively analyzed the patients hospitalized with the diagnosis of CDH between January 2012 and December 2021. We
evaluated the demographic characteristics and clinical follow-up information of the patients and examined the factors affecting mortality.

Results: We found that out of 37 patients with CDH, 22 of them were died. 19 of our patients were born in other centers and referred to our center. In ad-
dition, 19 of our patients did not have a prenatal diagnosis. The rate of additional anomaly in the exitus group was statistically higher [n=13 (59.1%), n=1
(6.7%) respectively (p=0.002)]. 12 of the patients died in the first hours without surgery. 15 of our operated 25 patients were discharged. The number of
patients who developed pulmonary hypertension in the exitus group was statistically higher [n=9 (90%), n=4 (26.7%), respectively (p=0.005)].
Conclusion: Pulmonary hypertension and additional anomaly are associated with mortality in patients with CDH. It is also important that these patients are
delivered at the appropriate center and followed up and treated by experienced teams.
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GIRIS

Konjenital diyafragma hernisi (KDH); hayatin fetal
doneminde diyafragmanin gelisimsel kusuruna bagh
olarak, batin igi organlarin gégiis bosluguna dogru yer
degistirmesidir. KDH; akciger gelisimini olumsuz etki-
leyerek, ciddi hipoksik solunum yetmezIligi ile karakte-
rize olan nadir bir durumdur (1). Insidans1 2500-4000
canli dogumda bir olarak bildirilmektedir (2,3). Gogiis
bosluguna fitiklasan organlarin akcigerlere kompresyo-
nu sonucu gelisen pulmoner hipoplazinin siddeti, has-
talarin klinik bulgulari ile iligkilidir (4). Hastalar; yeni-
dogan doneminde, hafif solunum sikintisindan, hayati
tehlikeye sokacak kadar agir solunum sikintist ile pre-
zente olabilmektedirler (3). Prenatal donemde taninin
konulabilmesi ve postnatal donemdeki yeni gelisen cer-
rahi prosediirler ile hasta bakimlarindaki iyilesmelere
ragmen, yenidoganlar i¢in mortalite ve komplikasyonu
yiiksek bir durumdur. Biz bu ¢aliymamizda, KDH tani-
s1ile takip ettigimiz hastalarin demografik 6zelliklerini
ve klinik bulgularini degerlendirdik. Hastalarin morta-
lite tizerinde etkili olan faktorlerine dikkat cekerek lite-
ratiire katkida bulunmay1 amagladik.

GEREC VE YONTEMLER

Caligmamiz; yenidogan yogunbakim iinitemize son
10 yilda yatirilan hastalarin dosyalar: retrospektif ola-
rak incelenerek gergeklestirildi. KDH tanisi ile yatiri-
lan hastalar ¢alismaya alindi. Hastalarin dosyalarindan
demografik ozellikleri (dogum agirligi, gebelik haftas,
cinsiyet, dogum sekli, prenatal tani ve dogdugu mer-
kez) ve ek anomali bilgileri temin edildi. Hastalarin
klinik takiplerinde entiibasyon siiresi, operasyon giindi,
gelisen pulmoner hipertansiyon ile solunum destek tipi
bilgilerine ulagildi. Hastalar taburcu ve exitus olanlar
olarak iki gruba ayirilarak, mortalite ile iligkili faktor-
lere dikkat cekmek i¢in analizler yapildi.

Istatiksel analizler icin SPSS for Windows version 21.0
paket programi kullanildi. Siirekli degiskenlerin nor-
mal dagilima uygunluk kontroliinde Shapiro Wilk testi
kullanildi. Normal dagilima sahip olan degiskenlerin 2
bagimsiz grup karsilagtirmasinda Independent Student
t testi, normal dagilima sahip olmayan degiskenlerin
2 bagimsiz grup karsilastirmasinda Mann-Whitney U
testi kullanildi. Normal dagilim gosteren siirekli veriler
ortalamaztstandart sapma, normal dagilim gostermeyen
siirekli veriler ise ortanca (minimum-maksimum) ola-
rak ifade edildi. Kategorik degiskenler arasindaki iliski
Ki-kare ve Fischer Exact analizi ile test edildi. p<0.05 is-
tatiksel olarak anlamli kabul edildi. Calismamizda Hel-
sinki deklerasyon prensiplerine uyuldu. Caligma i¢in
Inénii Universitesi Saghk Bilimleri Girisimsel Olmayan
Klinik Arastirmalar Etik Kurulu'ndan 22.02.2022 tarih-
1i, 2022/3102 no'lu etik kurul onay1 alind1.

BULGULAR

Ocak 2012-Aralik 2021 tarihleri arasinda; yenido-
gan yogun bakim {initemize, toplam 37/12819 (%0.29)
KDH tanili bebek yatirildigini tespit ettik. Bu hastalarin
25’1 erkek cinsiyette olup 12’si kizdi. Hastalarin ortanca
gebelik haftasi, 38 hafta (29-40) olup; 12 hasta prematii-
re dogumdu. Hastalarin ortalama dogum agirliklarini
2627.56£715.97 gram oldugunu tespit ettik. Tiim hasta-
larin 19’unun (%51.4) tinitemize sevk ile baska merkez-
lerden geldigini saptadik. Hastalarimizin yine 19’'unun
(%51.4) prenatal déonemde tan1 konulmadigini tespit
ettik. Toplamda 22 hastamiz exitus olmus olup, morta-
lite oran1 %59.5 idi. Demografik 6zellikleri benzer olan
exitus ve taburcu grubu, ek anomali orani agisindan
karsilastirildiginda; exitus olan grupta [n=13 (%59.1),
n=1 (%6.7) sirasiyla (p=0.002)] istatiksel olarak daha
fazlaydi. Prenatal tanis1 olmayan hastalarin orani ise is-

tatiksel olarak anlamli olmasa da exitus grubunda faz-
laydi (Tablo 1).

Tablo 1. Konjenital diyafragma hernisi tanili hastalarin demografik ozellikleri

Tiim hastalar Exitus olanlar Taburcu olanlar P

(n=37) (n=22) (n=15) degeri
Gebelik haftasi, hafta* 38 (29-40) 37 (29-40) 38 (32-39) 0.225
Dogum agirligy, gram** 2627.56+715.97 2572.50+845.33 2708.33+484.29 0.540
Prematiirite, n (%) 12 (32.4) 8 (36.4) 4(26.7) 0.724
Cinsiyet, E n (%) 25 (67.6) 16 (72.7) 9 (60) 0.417
Ek anomali, n (%) 14 (37.8) 13 (59.1) 1(6.7) 0.002
Dogum sekli, ¢/s n (%) 31 (83.8) 21(95.4) 10 (66.7) 0.031
Prenatal tanis1 olmayan hastalar, n (%) 19 (51.4) 13 (59.1) 6 (40) 0.254
Sevk ile gelen hasta sayisi, n (%) 19 (51.4) 10 (45.4) 9 (60) 0.385

*Degerler ortalama +SD olarak verilmistir. ** Degerler ortanca (minimum-maksimum) olarak verilmistir.

c/s: Sezaryen dogum
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Hastalardan 12’sinin opere edilmeden o6nce exitus
olduklari tespit edildi. Bu 12 hastadan 10‘u ilk 24 saat
icinde, ikisi de 24-48 saati icinde exitus olmuslardi.
Operasyon Oncesi exitus olan hastalarimizin klinik ta-
kip bilgileri yetersizdi. Opere olan 25 hastamizi kendi
iclerinde exitus ve taburcu olanlar olarak iki grupta in-
celedik. Bu iki grup arasinda, klinik takip bilgileri ve
major ek anomali agisindan istatiksel olarak farklilik
olmayip; pulmoner hipertansiyon gelisen hasta sayisi
exitus olan grupta [n=9 (%90), n=4 (%26.7) sirasiyla
(p=0.005)] istatiksel olarak daha fazlayd: (Tablo 2).

TARTISMA

KDH vakalarinin ¢ogunlugu sol tarafli olup; %10-15
sag ve %1-2 oraninda bilateral herniasyon goriilmek-
tedir. Sol tarafli herniyasyonlar daha sik olarak goriil-
mekte olup, mortalite agisindan sag tarafli lezyonlardan
farki yoktur. Bileteral herniyasyonlarda ise mortalite
orani daha yiiksektir (5-7). Son 30 yilda yenidoganlar-
da mortalite orani; %50’lerden, %30’lara gerilemesine
ragmen, yasayanlarda morbidite siklig1 artmustir (7,8).
KDH vakalarinin cinsiyet dagilimi olarak erkeklerde
daha sik goriildiigi rapor edilmistir (9,10). Bizim has-
talarimiz; %67.6 oraninda erkeklerden olusup, morta-
lite oran1 %59.5 ve tespit edilen lezyonlarin hepsi sol
tarafli idi. Genellikle izole olan KDH vakalarinda %30
oraninda ek anomali de goriilmektedir (11,12). Bu has-
talarin ek anomali agisindan taranmasi gerekmektedir.
Bizim hastalarimizda ek anomali oran1 %37.8 olup, ta-
burcu olanlardan sadece birinde ek anomali mevcuttu.
Bizim hastalarimizda ek anomali orani yiiksek olup,
exitus olan grupta istatiksel olarak fazlaydi. Ayrica; iini-
temiz, referans merkez olup ¢ok farkli merkezlerden

hasta kabul etmekteyiz. Yiiksek olan mortalite oranina
hastalarin transport siirecinin de etkisi oldugunu dii-
stinmekteyiz.

KDH hastalar1 dogum salonunda entiibe edilip, po-
zitif basin¢li ventilasyondan korunmalidir. Boylelikle
gastrik/abdominal distansiyona bagli olarak zaten hi-
poplazik olan akcigerler sikismaktan korunur (8). Bi-
zim ¢aligma grubumuzdan 19 hastanin prenatal tanisi
yoktu. Prenatal taninin fazlaliginin ¢aligma grubumuz-
daki yiiksek olan mortalite orani ile iligkili oldugunu
diisiiniiyoruz. Hastalarin ventilasyonu saglanirken, hi-
poplazik olan akcigerlerin minimum travmatize olmasi
hedeflenmelidir. KDH hastalarinda, konvansiyonel me-
kanik ventilasyon (KMV) ve yiiksek frekansh osilator
ventilasyon (HFOV=High Frequency Oscillatory Ven-
tilation) karsilagtirildiginda kronik akciger hastalig
ve mortalite agisindan farkliik saptanmamistir. KMV
destegi altindayken inspiratuvar tepe basinci 25-28
cmH20 {izerine ¢ikmak gerekirse HFOV ventilasyon
Onerilmektedir (8,13,14). Bizim hastalarimizin 8’inde
HFOV ihtiyac1 olmus olup, taburcu ve exitus olan grup-
larda farklilik yoktu.

KDH vakalarinin cerrahi tedavisi acil degildir. Bu
vakalar klinik olarak stabillendikten sonra opere edil-
melidirler. Klinik stabil olmayan hastalarda cerrahinin
faydas1 olmadig: gibi, pulmoner hipertansiyonu agre-
ve edebilmektedir (15). Bizim hastalarimiz da ortanca
olarak postnatal 2. giinde (1-11) opere oldular. KDH’li
bebeklerin %84’iintin ilk ekokardiyografik degerlen-
dirmelerinde; pulmoner hipertansiyon (PH) belirtileri
olsa da, ¢ogunlukla gegicidir (16,17). PH'nin kaliciligy;
mortalite, morbidite ve diisiik yasam kalitesi i¢in giig-
lii bir 6ngordiriiciidiir. KDH hastalarinda mortalite ve

Tablo 2. Konjenital diyafragma hernisi tanisi ile opere edilen hastalarin klinik takip bilgileri

Tiim hastalar Exitus olanlar Taburcu olanlar p degeri

(n=25) (n=10) (n=15)
Ek anomali, n (%) 4(16) 3 (30) 1(6.7) 0.267
Pulmoner hipertansiyon, n (%) 13 (52) 9 (90) 4(26.7) 0.005
Karaciger herniyasyonu, n (%) 5(20) 1(10) 4(26.7) 0.615
Mide herniyasyonu, n (%) 17 (68) 9 (90) 8 (53.3) 0.888
Dalak herniyasyonu, n (%) 21(84) 9 (90) 12 (80) 0.626
Operasyon oncesi FiO2 ihtiyact, % * 40 (21-100) 62.5 (21-100) 35(21-100) 0.129
HFOV ihtiyaci, n (%) 8 (32) 4 (40) 4(26.7) 0.667
Operasyon giinil, giin * 2(1-11) 2(1-4) 3(1-11) 0.567
Entiibasyon siiresi, giin * 7 (2-29) 7.5 (2-29) 6 (5-21) 0.894
Yatis siiresi, giin * 16 (2-55) 7.5 (2-29) 28 (10-55) <0.005

*Degerler ortanca (minimum-maksimum) olarak verilmistir. HFOV: High Frequency Oscillatory Ventilation,

FiO2: Inspire edilen fraksiyone oksijen
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morbiditenin ana belirleyicisi; pulmoner hipoplazi ve
ek major anomalilerdir (18,19). Bizim opere olan hasta-
larimizda, exitus olan grupta tedavi gerektiren PH’nin
istatiksel olarak daha sik goriildiigiinii tespit ettik. Pre-
natal donemde deneyimli perinatologlar; bas/akciger
orani, karaciger ve mide pozisyonunu degerlendirerek
hastaligin prognozunu 6ngorebilmektedirler (14). Ka-
racigerin gogiis bosluguna herniyasyonu da kotii prog-
noz gostergesi olarak degerlendirilmektedir (12). Bizim
opere olan hasta grubumuzun 5’inde karaciger hernias-
yonu tespit edilmis olup, exitus ve taburcu olanlar ara-
sinda farklilik yoktu.

Sonug olarak; bizim ¢aliymamiz, ayrintili degerlen-
dirilmesi yapilamadan exitus olan hastalar sebebiyle
kisitlanmigtir. Biz calismamizda; konjenital diyafragma
hernili hastalarda mortaliteyi belirleyen ana etmenin
PH ve ek anomaliler oldugunu tespit ettik. Ayrica bu
hastalarin dogumlarinin ¢ocuk cerrahisi ve iglincii ba-
samak yenidogan hizmetinin saglanacagi merkezlerde
gerceklesmesi ve prenatal donemde taninin konulmasi
da mortalite {izerinde etkili olacaktir. Hekimlerin, bu
hastalarin yonetimi ve ailelerin bilgilendirilmesi i¢in;
mortalite ile iligkili faktorleri iyi bilmesi gerekmektedir.

Finansal A¢iklama: Bu calisma herhangi bir kuru-
lus tarafindan finansal olarak desteklenmemistir.

Cikar Catigmasi: Calismanin yazarlar arasinda ¢1-
kar gatigmasi yoktur.
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